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対象とした IPPFE は 20 例，比較対象とした IPF は 71 例であった．観察期間は，2 群間 
で有意差は認めなかった．年齢中央値は，IPPFE 群が 68.5 歳，IPF 群が 70 歳で群間に有意
差は認めなかった．IPPFE群の体重ならびに BMIは，有意に低値であった（共に p＜0.0001）．





univariate Cox-proportional hazard modelにおいてBMI, PO2が有意に予後と相関した．  
【考察】 
上葉優位型肺線維症は，比較的緩徐に進行するとされているが，本検討ではIPFと比較し
初診時から拘束性換気障害，残気率の上昇を認め，経過中FVCの急速な低下，Ⅱ型呼吸不全
の進行を来たし，必ずしも予後良好な病態とは言えなかった．初診時のBMIとPaO2は予後
との関連を示した．症状出現後の病勢進行は比較的急速で予後不良と考えられるため，無
症状期からの慎重な観察，栄養管理，更に肺移植の考慮が必要である． 
